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HOVEDBUDSKABER

« Patienter med medfgdt hjertesygdom kan have gget risiko for dgd i forbindelse med nonkardiel kirurgi.

o Optimalt perioperativt forlgb betinges af indgaende forstaelse af patientens heemodynamik og en multidisciplinaer
tilgang ofte pa tveers af hospitaler.

o Der praesenteres en enkel model til stratificering og visitation.

Internationalt bensevnes medfedt hjertesygdom congenital heart disease (CHD) og hos voksne adult-CHD
(ACHD), tidligere benaevnt grown-up congenital heart disease, men denne betegnelse frafaldt man i de nyligt
reviderede guidelines fra European Society of Cardiology [1]. CHD/ACHD-forkortelserne vil derfor blive anvendt
fremadrettet i denne artikel og i Danmark i gvrigt. CHD er den hyppigste form for medfedt misdannelse og den
sterste arsag til mortalitet hos nyfedte. I Danmark fades 0,8-1,0% med en hjertemisdannelse, hvilket svarer til ca.
500/ar [2, 3]. Hjertelaesionerne varierer i svaerhedsgrad og hos ca. en tredjedel af patienterne findes der
associerede ekstrakardielle misdannelser, som ofte kreever nonkardiel kirurgisk intervention. Opgerelser viser,
at 40% af bern med CHD bliver opereret for nonkardielle lidelser inden de fylder fem ar, og at patienter med
ACHD hyppigt undergar kirurgi [4]. Fremover m4 hospitaler generelt forvente et gget behov for handtering af
patienter med CHD.

PRAVALENS OG Z£NDRINGER | KOMPLEKSITET OG ALDERSPROFIL

Gennem de seneste artier har forbedrede diagnostiske metoder, kardiologiske interventionsteknikker,

hjertekirurgi og perioperativ intensiv terapi fort til, at op mod 90% af barn med CHD overlever til voksenalderen
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[2, 5, 6]. Udviklingen skyldes hovedsageligt en mortalitetsreduktion blandt de yngste og blandt patienter med
komplekse medfgdte hjertefejl [7].

I Danmark er der over en tidrsperiode (2007-2017) set en stigning i praevalensen af patienter med CHD fra 24.400
til 39.100, hvilket svarer til en tilveekst pa 60%. Ser man isoleret pa tilveeksten blandt patienter > 18 &r (ACHD) er
antallet i perioden steget med 107% mod kun 21% hos patienter < 18 ar. Isoleres tallene mht. kompleksitet,
finder man, at stigningen i antallet af patienter med ACHD drives af en stor tilvaekst i gruppen af patienter med
moderat til svaer medfedte hjertefejl, som i perioden steg med 112% [3]. Der er sdledes tale om et double hit, hvor
antallet af patienter med CHD stiger i takt med gget kompleksitet. Internationalt ses lignede tal [8], og der tales
om en reguleer ACHD-epidemi [9].

Patientudviklingen flytter i stigende grad mortalitet af CHD fra bernene til de voksne [5, 7, 10]. Over halvdelen af
alle CHD-relaterede dedsfald i dag sker i ACHD-gruppen med perioperativt relaterede dedsfald, som er den
tredjehyppigste dedsérsag kun overgdet af hjertesvigt og arytmi [11].

Konsekvensen af det steerkt stigende antal patienter med CHD bliver aget behov for perioperativ hdndtering af

nonkardielle procedurer, elektiv og akut — og pa alle niveauer i sygehusveesenet [12].

@GET PERIOPERATIV RISIKO

Maxwell et alfandt i 2013 en gget mortalitet i gruppen af patienter med ACHD sammenlignet med en kohorte
uden CHD (4,1% vs. 3,6%). Ikke alle medfedte hjertefejl bidrager til den egede perioperative mortalitet. I ACHD-
gruppen med kompleks CHD (univentrikelleesioner o.l.) fandtes en samlet mortalitet pa 7,3%, hvorimod der ikke

var en overdedelighed blandt patienter med simple medfadte hjertefejl f.eks. atrieseptumdefekt [13].

Et amerikansk studie, hvor man inkluderende 51.008 bern (hjertekirurgi ekskluderet), understotter denne
observation. Bern med CHD blev inddelt i tre grupper (minor, major og severe) alt efter kompleksitet af deres
hjertesygdom, og de blev propensity matched med bern uden CHD (alder, fysiologisk status, operativ
kompleksitet og akut/elektiv kirurgi). I minor-gruppen fandt man ingen eget perioperativ risiko, mens der i

major- og severe-grupperne var en 30-dagesmortalitet pd hhv. 3,9% og 8,3% [14].

PRAOPERATIV VURDERING OG GENERELLE ANASTESIOLOGISKE OVERVEJELSER

Den grundleeggende praemis for et optimeret perioperativ forlgb hos patienter med CHD er at identificere
risikopatienter. Herefter er korrekt visitation, tveerfagligt samarbejde og planleegning af det perioperative forleb

af afgerende betydning.

I forbindelse med visitation kan patienter med CHD inddeles i tre grupper (Figur 1): 1) Fuldt korrigerede
patienter har faet kirurgisk eller kateterbaseret behandling af deres medfgdte hjertefejl. De vil oftest have et
serielt og anatomisk »normalt« kredsleb, men ikke ngdvendigvis et fysiologisk normalt kredslgb. 2)
Ukorrigerede patienter har en ubehandlet medfedt hjertefejl. Disse patienter med CHD vil ofte veere praget af
konsekvenserne af deres ukorrigerede hjertemisdannelse, og den sekundaere anatomisk remodellering. I
Danmark ses disse patienter relativt sjeeldent. 3) Pallierede patienter har hjertefejl, hvor det kirurgisk ikke har

veeret muligt at etablere et baerende biventrikuleert kredslgb.
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FIGUR 1 Visitations-flow chart for patienter med
medfedt hjertesygdom.
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1) Behandling iht. lokale retningslinjer for non-GHD-patienter med hjertesvigt/arytmi

2) Vanlig preeoperativ optimering af komorbide og symptomgivende tilstande

3) Behandling iht. lokale retningslinjer for non-CHD-patienter med klapstenoser/-insufficiencer

4) Akut livreddende interventioner fortages lokalt og skal ikke forsinkes af visitation

5) R&dgivning dokumenteres af begge parter. Det fulde patientansvar ligger alene lokalt hos patientansvarligt/behandlende team

Den altovervejende perioperative risiko hos patienter med kompleks CHD er oftest relateret til det fysiologiske
respons pd anaestesimidler og mekanisk ventilation og i mindre grad den kirurgiske procedure. Denne forstaelse
er vigtig at kommunikere til alle i behandlerteamet, s& den perioperative risiko star mal med
operationsindikationen. Sidelgbende skal det tvaerfaglige samarbejde sikre, at alle gnskede undersogelser
samles, koordineres og udferes sikkert i samme anzestesi, og at et evt. behov for postoperativt ophold pa en

intensivafdeling afdaekkes for indgrebet.

Selvom nogle fa specifikke CHD-laesioner altid ma betragtes som hgjrisiko ved anaestesi, er der blandt de gvrige

leesioner stor variation i risikoprofilen (Figur 1). En grundig og individuel praeanzestesiologisk gennemgang er
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derfor vigtig, uagtet hvilken risikogruppe patienten tilhgrer (Tabel 1).

TABEL 1 Preeoperativ vurdering af patienter med medfedt
hjertesygdom (CHD): tre saerlig vigtige aspekter i relation til

risikovurdering.

Aspekt

Medfedt
hjertesygdom

Komorbiditet

Aktuel kirurgi

Vurdering

Primaer anatomi

Kirurgisk repair

Residuale defekter

Fysisk funktionsniveau

Forstaelse af patientens aktuelle kredslebsfysiologi, herunder hvordan denne pavirkes
af kirurgien, anaestesimidler og inotropi, har kritisk betydning for det perioperative
outcome

Konsultering af lokal kardiolog eller regionalt ekspertcenter med CHD-kompetencer

Kardiel
Tilstande direkte afledt af lsesionen i forbindelse med langtidskomplikationer

Nonkardiel

Tidlig opsporing og optimering af felgesygdomme

Behandling af komorbide tilstande i forbindelse med CHD kan veaere vanskelig
Konsultering af relevante specialer

Varighed: kirurgisk stress

Bledningsrisiko

ZEndringer i intrakavitesre trykforhold og heraf afledt pavirkning af hjertets
fyldningstryk

Overtryksventilation og dennes indvirkning pa kredslsbet

Kirurgisk lejring: Trendelenburgs, beach chair etc.

Bidragende faktorer til gget perioperativ risiko kan inddeles i to grupper: 1) En gruppe, der er tilgeengelig for

Kklinisk optimerende tiltag, f.eks. af kardiopulmonal status eller anden komorbiditet. 2) En anden gruppe, der

ikke kan pavirkes, f.eks. type af primaere hjertefejl, type af kirurgisk korrektion og residuale defekter. Implicit

heri ligger en potentiel perioperativ risikoreduktion gennem omhyggelig praeoperativ optimering. De hyppigste

modificerbare senkomplikationer i forbindelse med CHD fremgar af Tabel 2.
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TABEL 2 De hyppigste senkomplikationer til
medfadt hjertesygdom.

Sen-
komplikation Beskrivelse

Hjertesvigt Hyppigste dedsarsag blandt voksne patienter med CHD [11]
Kan debutere tidligt
Ofte som felge af myokardiel remodellering pga. kronisk tryk- og volumenbelastning
Kan resultere i bade systolisk og diastolisk hjertesvigt
Koronar iskaemi og erhvervet valvulopati ses i takt med stigende alder som i
baggrundsbefolkningen
Ses hyppigst i forbindelse med singleventrikel-/Fontan-kredsleb, pulmonal hypertension,
residuallzesioner eller en morfologisk hgjre ventrikel som systemventrikel [15]

Arytmi Neesthyppigste arsag til morbiditet og mortalitet [16]
SVT er den hyppigste form ofte sekundeert til dilatation af hjertekamre og kirurgisk arveev
SVT kan veere sveert haemodynamisk destabiliserende og kreever umiddelbar behandling,
szerlig ved preload-afhaengige tilstande som f.eks. singleventrikelfysiologi
Arytmitendensen @ges i takt med alder, ventrikeldysfunktion og myokardiehypertrofi [17]

Koagulopati latrogent betinget:
Op mod 2/s af patienter med CHD kan veere i forebyggende antikoagulansbehandling [18]

Erhvervet:

Trombocytopeni/-pati

Hypoksiudlest aget angiogenese og erytrocytose

Nedsat syntese af koagulationsfaktorer pga. hepatisk stase og leverinsufficiens specielt
ved singleventrikelkredsleb eller hajresidigt hjertesvigt

Afhaengig af arsagen kan bade risikoen for bledning og risikoen for tromboser vaeret @get

Infekties Incidensen > 10 gange hajere hos voksne patienter med CHD: 0,1%/ar
endokarditis Hyppigste mikroorganismer er strepto- og stafylokokspecies som ved de erhvervede
hjertesygdomme
Skal altid udelukkes ved febris occulta hos en patient med CHD
Rapporteret mortalitet pa 4-10% hos voksne patienter der ogsa har CHD [19]
Danske guidelines er udgivet af Dansk Cardiologisk Selskab: www.cardio.dk

CHD = medfedt hjertesygdom; SVT = supraventrikuleer takykardi.

RISIKOSTRATIFICERINGSMODELLER

Pga. den ogede perioperative mortalitet, tiltagende kompleksitet og stigende praevalens af patienter med CHD vil

en valid model til identifikation af hejrisikopatienter potentielt fa stor klinisk betydning.

Siden 2002 har man i forskellig kontekst forsegt at udvikle risikostratificeringsmodeller. Feelles for de fleste er, at
man i risikovurderingen tager udgangspunkt i den anatomiske hjertefejl og ikke vurderer funktionsniveau. Selv
ved en specifik anatomisk hjertefejl kan fysisk funktionsniveau, specielt over tid, udvise stor variation med stor
betydning for outcome. Der er derfor en tendens til, at modeller, der kun er baseret pd anatomi, viser en »falsk«
lav risikoscore. I flere modeller har man provet at kombinere anatomi og funktionsniveau. Senest i 2019
publicerede the American College of Cardiology og the American Heart Association den mest omfattende
klassifikationsmodel af patienter med ACHD, nemlig ACHD-anatomyphysiology (AP)-scoren [20]. De forste
studier af preecision og validitet af ACHD-AP-scoren ser lovende ud [21], men kompleksiteten gor den mindre

klinisk anvendelig.
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Det amerikanske selskab for kirurger, the American College of Surgeons, har udviklet en mere simpel CHD-
stratificeringsmodel til deres database. I denne kombineres patientens anatomi med de aktuelle fysiologiske
ressourcer, og den har vaeret anvendt i flere publikationer [14]. En oversaettelse og tilpasning af den kan udgere
et operationelt vaerktej, der i hverdagen kan anvendes bredt til stratificering af patienter i risikogrupper for

nonkardiel kirurgi (Figur 1).

S/ZERLIGE HAJRISIKOPATIENTER

Pa tveers af flere undersegelser har man identificeret flere laesioner og specifikke fglgetilstande, der udger en
saerlig stor perioperativ risiko. Det drejer sig om univentrikelfysiologi, sveer pulmonal hypertension, leesioner

med kompleks anatomi, cyanose og hjertesvigt/kardiomyopati [22, 23].

Pulmonal arteriel hypertension (PAH) kan forekomme akut eller kronisk. Akut PAH medferer ofte svaer
kredslebspavirkning, idet hojre ventrikel svigter pga. uvant hgjt tryk. Tilstanden er udtryk for pulmonal arteriel
hyperreaktivitet og er som sddan potentielt reversibel og responderer derfor ofte pa terapeutiske tiltag. Kronisk
PAH hos patienter med CHD er ofte en folge af ukorrigeret - eller sent korrigeret - venstre-hgjre-shunt. I disse
tilfeelde vil oget lungegennembledning og vaskuleer remodellering medfere gradvis kronisk gget lunge-kar-
modstand (PVR), som er mere resistent over for terapeutiske interventioner. I tilfeelde hvor blodtrykket i
pulmonalkredslebet overstiger det systemiske blodtryk, vil uiltet blod shunte hgjre-venstre, og patienterne bliver
tiltagende cyanotiske (Eisenmengers syndrom), hvilket er en tilstand, der medferer en flerfold stigning i

mortalitetsrisikoen.

Univentrikelkredsleb (Fontan-kredslgb) er resultatet af en tretrins kirurgisk palliationsreekkefolge og er en
common pathway ved flere komplekse hjertefejl. Feelles for alle er, at de anatomisk eller fysiologisk ikke kan
drive et biventrikuleert kredsleb. Malet med operationsraekken frem mod Fontan-kredslebet er at separere det
pulmonale og det systemiske kredsleb for derved at opna et nonhypoksisk serielt kredsleb. Dette sker pd
bekostning af et subpulmonalt pumpekammer, hvorfor den vengse gennembladning af lungerne foregér passivt.
Dette betyder, at patientens fulde cardiac output er afhaengig af preload og en uhindret passage gennem
lungerne. Dette faciliteres af det negative intratorakale tryk ved spontan vejrtraekning og hindres af
overtryksventilation. Anzestesi til patienter med Fontan-kredsleb er i kontekst af svigtende ventrikelfunktion
behaeftet med saerlig hgj risiko. Opgerelser fra amerikanske ekspertcentre opgiver en hyppighed af kritiske
haendelser ((adverse events) pa 11,8% [24] til 31% [25].
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Born under to r er en serlig udfordring, idet de ofte ikke har de samme fysiologiske reserver som eldre bgrn,
og mange vil enten veere ukorrigerede eller praeget af deres tilstand for korrektion. Desuden kan symptomer pa
hjertesvigt vaere diskrete eller svare at vurdere hos bern, og samarbejde med barnets kontaktleege kan vaere en

stor hjeelp.

ORGANISATIONSSTRUKTUR FOR BEHANDLING AF PATIENTER MED MEDF@DT HJERTESYGDOM | DANMARK

12016 blev Rigshospitalet nationalt center for al kardiel kirurgi, diagnostisk/interventionel hjertekateterisation
og elektrofysiologisk behandling af bgrn samtvoksne med kompleks CHD. Medicinsk udredning, behandling og

ambulant opfelgning foregar ved hgjtspecialiserede enheder pa Odense Universitetshospital, Aarhus

Ugeskr Leeger 2021;183:V11200828 Side 7 af 10



UGESKRIFT FOR LAGER

Universitetshospital og Rigshospitalet. Alle regionale CHD-centre er organiseret med anaestesiologisk og

kardiologisk specialviden om perioperativ handtering af patienter med CHD.

KONKLUSION OG ANBEFALINGER

Ca. 50% af alle medfedte hjertefejl hos patienter i Danmark kan kategoriseres som korrigeret/simpel og kan trygt
héndteres lokalt (Figur 1). Lokalt ber man samle forlgbene til denne gruppe patienter pa fa heender, séledes at
rutiner og kompetencer vedligeholdes, ligesom der bar udarbejdes lokale retningslinjer for handteringen af
patienter med CHD. P4 sigt kan nationale guidelines pa omradet veere gavnlige. For patienter med mere
komplekse hjertefejl er multidiciplinaer planleegning og samarbejde pé tvaers af hospitaler af afgerende
betydning. Ved behov kan man kontakte den enhed, der normalt folger patienten for at fa hjeaelp til
risikostratificering. Patienter, som stratificeres til moderat eller hgj risiko bar konfereres med eller overflyttes til

en af de tre hajtspecialiserede enheder for medfedte hjertesygdomme (Tabel 3).

TABEL 3 Regional rddgivning for bern og unge samt voksne
patienter med medfedt hjertesygdom.

Hospital Patientgruppe Enhed KI.: tif.nr.
Aarhus Universitetshospital
Anaestesiologi Bern 08-08: 7845 1280
Hjerte-lunge-kar-anaestesiologi
Voksne 08-08: 7845 1154/7845 1098
Kardiologi Bern Center for Medfedte Hjertesygdomme 08-15: 4012 2118
Voksne Afdeling for Hjertesygdomme 15-08 via omstillingen: 7845 0000
Odense Universitetshospital
Anaestesiologi Bern 08-08: 6541 2000
Anzstesiologisk Afdeling V
Voksne 08-08: 6541 1052
Kardiologi Born og voksne Kardiologisk vagthavende 08-08 via omstillingen: 6111 3333

Rigshospitalet

Anaestesiologi Bern 08-15: 3545 1720
Enhed for Medfedte Hjertesygdomme
Voksne 15-08: 3545 1698
Kardiologi Bern BernUngeAfdeling 4144 08-15: 3545 8989
15-08: 3545 4144
Voksne Enhed for Medfedte Hjertesygdomme 08-15: 3545 21922, 3545 8932°

15-08: 3545 1699

a) Specialiseret lzege.
b) Specialiseret koordinator.
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Over the last decades, remarkable advances in survival in patients with congenital heart disease (CHD) have
been reported. Currently, 90% of infants born with CHD can expect to reach adulthood. Moderate and severe
CHD is associated with increased perioperative mortality. To ensure optimal management of CHD patients
undergoing non-cardiac surgery, preoperative risk assessment is pivotal, along with a multidisciplinary
approach and collaboration across hospitals. The objective of this review is to provide a simple model to identify

CHD patients at risk prior to non-cardiac surgery.
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